
Archiv fiir Psychiatrie und Zeitschrift f. d. ges. Neurologie 202, 126-- 139 (1961) 

Aus der Nervenklinik der Universitat Miinchen (Direktor: Prof. Dr. K. KOLLE} 
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I. 

Mehr als 50 Jahre, nachdem ALols ALZR]SIME~ erstmals eine bestimmte 
Gruppe priiseniler VerblSdungsprozesse zusammenfassend beschrieb, 
sind Ursachen und Entstehungsbedingungen der nach ihm benannten 
Krankheit  noch immer nicht genau bekannt. W~hrend die Picksche 
Atrophie auf Grund anatomischer Analogien und genetischer Unter- 
suchungen in den Kreis der heredodegenerativen Krankheiten eingereiht 
wird, ist die ~tiologische Bedeutung der Erblichkeit ftir das Zustande- 
kommen der Alzheimerschen Krankheit  bisher nicht im gleichen Mal~e 
gesichert. Immerhin finden sich im Sehrifttum einige Beobachtungen, 
die das familii~re Vorkommen auch der Ahheimerschen Krankheit  unter  
Beweis stellen. So berichtet SCttOTTKY (1932) fiber einen anatomisch 
nachgepriiften Fall, bei dem Va~er, Gro$mutter und m6glicherweise 
noeh andere FamilienangehSrige an der gleiehen Krankheit  gestorben 
sind. Auch JA~ES (1933), FnA~C (1936), GRt~C~THAL u. WE~GEI~ (1939, 
1940), ESS]S~-MO]~LL~ (1946), BUTTICAZ (1947), MALHSO~ (1953), VO~ 
Bl~AC~rOnL (1957) und ZAWVSKI (1960) konnten die gleiche Krankhei t  
bei versehiedenen Familienmitgliedern meist in mehreren Generationen 
naehweisen. 

Diese Beobaehtungen vereinzelter familis Erkrankungsformen 
erlauben den Sehlul~, dai3 bei der Entstehung der Alzheimersehen Krank- 
heir wenigstens in einem Teil der Fiil]e hereditKre Momente eine Rol]e 
spielen. Eine genaue Vorstellung fiber die Art des Erbgangs 1/il]t sieh 
jedoch naeh den bisher bekannten Stammbs nieht gewinnen. 
W/ihrend SJSGn]SN (1952) eine multifaktorielle Vererbung annimmt,. 
weisen die Erfahrungen yon ESSEN-MOELLER (1946) und MALLISO~ 
(1953) eher auf eine vorwiegend dominante Ubertragung bin. Besondere 
Sehwierigkeiten bereitet die Deutung jener zahlreiehen F/ille, bei denen 
die Alzheimersehe Krankheit  sporadisch auftri t t  und eine erbliche Be- 
lastung nicht zu ermitteln ist. Die tIs soleher isolierter Er-  
krankungen wi~re mit der Annahme yon ~eumutat ionen nur sehleeht zu 
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vereinbaren. Wahrseheinlich ist das Fehlen einer naehweisbaren famili/i- 
ren Belastung nicht selten dadurch zu erkl/~ren, dal3 es sieh um eine 
Krankhei t  mi t  einem aul3erordentlieh sp/~ten Manifestationstermin han- 
delt nnd daher wohl zahlreiche Tr/~ger der Erbanlage das Erkrankungs- 
alger gar nieht erreiehen. Dariiber hinaus spielen sicher Manifestations- 
sehwankungen der Anlage eine golle, wie sie yon der experimentellen 
Genetik her bekannt  sind. Derartige Schwankungen k6nnten etwa dureh 
die Einwirkung des gesamten Genmilieus auf  die Krankheitsanlage 
zustande kommen. Neben den heredit/iren Faktoren k6nnten abet  auch 
andere ~tiologische Bedingungen, z. 13. exogene Seh~dliehkeiten oder 
inkretorische Einfiiisse ftir die Manifestation der Alzheimerschen Krank-  
heir verantwortlieh sein. Die Beobaehtung eines diskordanten eineiigen 
Zwillingspaares mit  Alzheimerscher Krankhei t  (DAvIDsozr u. ROBE~TSO~, 
1955) ware mit  einer solehen Annahme gut in Einklang zu bringen. Eine 
Erkl~rung fiir das welt h~ufigere Vorkommen isolierter Erkrankungen 
k6nnte schliel31ich aueh darin liegen, da/3 die famili/iren Krankheitsf/tlle 
i iberhaupt nur eine klinische und erbbiologisehe Sonderform darstellen, 
die yon der Kerngrnppe des Morbus Alzheimer zu trennen w/~re. Hierfiir 
kSnnte vor allem die Tatsaehe sprechen, dal~ sieh die /~tiologisehe 
Bedeutung der Heredit/tt h/~ufig gerade bei solchen F/~llen der Alz- 
heimersehen Krankhei t  aufdr/~ngt, die dureh ein besonders frfihes 
Erkrankungsalter,  einen atypischen Verlauf und schwere neurologische 
Begleiterseheinungen gekennzeiehnet sind. Solche Beobachtungen 
wnrden yon LOEWE~BE~G U. WAGGOZg~g (1934), VO~ BOGAEg~ (1940) 
und L/3~,Rs (1948) mitgeteilt  ; auch die FS,11e yon McMENEMY u. a. (1939) 
sind wohl dieser atypisehen Krankheitsform zuzureehnen. Bei einer 
solehen Betraehtungsweise w~tre also die einheitliehe heredit~re Atiologie 
der Alzheimersehen Krankhei t  in Frage gestellt. 

Der folgende Berieht betrifft eine Familie, yon der 13 Mitglieder in 
ffinf Generationen an Alzheimerseher Krankhei t  litten, wobei die 
Diagnose in zwei F/illen radiographiseh und in drei weiteren F/illen 
anatomiseh gesichert werden konnte. 

II. Ausgangsfall 
Es handelt  sich dabei um den 53]/ihrigen Martin K. (Kranken- 

geschichte 714/60), der vom 23 .5 . - -18 .7 .  1960 in der hiesigen Nerven- 
klinik untersucht wurde. Er  en t s tammt  einer oberpf/~lzisehen Familie, 
deren Mitglieder mehrere Generationen hindureh angesehene biirgertiche 
Stellungen bekleideten und besonders h/iufig p/~dagogische Berufe aus- 
iibten. Martin war der jtingste Sohn eines Studienprofessors. Von 
seinen drei Geschwistern wandte sieh die/~lteste Sehwester dem Philologie- 
studium zu. Die Briider sind als Akademiker in gehobenen Stellungen 
t/~tig. Dagegen hat  es unser Pat ient  hie zu einer abgesehlossenen Berufs- 
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ausbildung gebraeht. Auf Wunseh seiner Eltern schlug er die juristische 
Laufbahn ein, bestand schliel~lieh nach einem vergebliehen Anlauf die 
Referendarprfifung, kfimmerte sich aber nicht um seine weitere Aus- 
bildung und hat  das juristische Staatsexamen aueh sp/~ter nie mehr 
abgelegt. Er liel~ sich zun~chst yon seinen Eltern, sp~ter yon seiner 
Schwester aushalten und widmete sich fast ausschliel~lich dem Sehach- 
spiel, das er mit KSnnerschaft beherrschte. Er gehSrte zu den besten 
deutschen Schachspielern, war lange Jahre hindurch Vorsitzender eines 
bekannten Schachklubs und errang mehrmals die Miinchner Stadt- 
meisterschaft. In  seiner Lebensfiihrung war er anspruchslos und be- 
scheiden, blieb aber zu nachlgssig und gleichgiiltig, um die beruflichen 
Chancen auszuniitzen, die sich ihm immer wicder geboten h/itten. Als vor 
7 Jahren seine Schwester starb, lernte er ein gleichaltriges FrguIein 
kennen, die seine Pfiege iibernommen hat. Er lebt yon den bescheidenen 
Einkiinften, die ihm die Vermietung der elterliehen Wohnung einbringen 
und bezieht aul~erdem Fiirsorgeunterstiitzung. 

Die jetzige Erkrankung yon Martin K. begann vermutlich vor etwa 
4 Jahren und gul~erte sich zungchst im Nachlassen seiner Erfolge beim 
Schachspiel. Seine Schaehpartien gingen immer h~ufiger remis aus oder 
wurden yon ihm verloren. Bei der Erfiillung seiner organisatorischen 
Aufgaben als Vereinsvorsitzender und Turnierleiter machte sieh ein 
geradezu groteskes Versagen bemerkbar. Vor 2 Jahren wurde aueh von 
den AngehSrigen des Patienten seine starke Verge131iehkeit bemerkt. Er 
verlegte zahlreiche Gegenst~tnde des tgglichen Gebrauchs, machte 
Fehler beim Schreiben und hatte Wortfindungssehwierigkeiten. Beim 
Kartenspielen sehien er die Spielregeln nicht mehr zu beherrschen und 
die Triimpfe nieht zu erkennen. Durch das Au$erachtlassen der Verkehrs- 
regeln geriet er mit seinem Fahrrad mehrmals in gefiihrliche Situationen. 
SchlieBlich liel~ aueh die r~umliche Orientierung so stark hath, dal~ sich 
Herr K. auf der Stral3e verirrte und yon seiner Betreuerin zu Hause ein- 
gesehlossen werden muf3te. Als der geistige Verfall des Kranken immer 
deutlieher wurde, zog man einen Arzt zu Rate, der den Kranken in die 
II .  Medizinisehe Klinik der Universit/~t einwies. Von dort wurde er 
3 Woehen sp/~ter zu uns verlegt. 

Au/nahmebe]und. Der Pat. zeigt bei der Aufnahme ein hSfliches und der 
Situation angemessenes Verhalten. Sein vernachl~ssigtes _&ui3eres und die wenig 
differenzierten Gesichtsziige lassen seine sozi~le Herkunft und ak~demisehe Bildung 
nicht erkennen. Trotz der erheblichen psychischen Defekte ist das Auftreten des 
Herrn K. besonnen und verniinftig. Bei erhaltener situativer Orientierung ist die 
5rtliche Orientierung schwankend und unsicher, die zeitliche vSllig fehlend. Die 
Merkfiihigkeit ist erheb]ich herabgesetzt. Unter den zahlreichen WerkzeugstSrungen 
f/illt besonders die Beeintr~chtigung der sprachlichen Funktionen auf. Es handelt 
sich dabei vor allem um erhebliche WortfindungsstOrungen, die mit verlegenen 
Handbewegungen oder nichtssagenden FfillwSrtem fiberbriickt werden. Auch das 
Spra.chverst/~ndnis ist nicht vollst~ndig erhalten. Beim Vorlesen ger~t I-Ierr K. 
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immer wieder in falsche Zeilen hinein und  lgl3t ganze Worte aus; die persevera- 
torisehen In ten t ionen  nnd  die paraphasisehen Wortverdrehungen und  -ver- 
stf immelungen werden dabei noeh deu~lieher als beim spontanen Spreehen. Auch 
das Schreiben ist dureh die I terat ionsneigung erschwert und  du tch  dauernde Wieder- 
holungen einzelner Buehstaben und  unlesbare Wortents te l lungen gekennzeiehnet;  
die Sehrift ist  zittrig und  in ihrem Formniveau gesenkt (Abb. 1). 

Aueh die gnostisehen Funkt ionen  haben  eine erhebliehe Einbul3e erlitten. 
Dabei fS~llt vor allem ein optiseher Gestaltwandel mi t  einer Xnderung der Figur- 
Hintergrund-Beziehung auf. StOrungen der r~umliehen Orientierung, Ausf/ille auf  
dem Gebiet des K6rpersehemas, der Fingergnosie und  der Reehts-Linksorientierung 
sowie apraktisehe Symptome ergiinzen das vielgestaltige psyehopathologisehe Bild. 
Viele dieser Funk~ionsausfglle weisen unter  dem EinfluB versehiedener konsgella- 
river Faktoren  starke Intensi tgtsschwankungen auf. Wie bei alien Alzheimer- 
Kranken  steht  die Einbuge der intellektuellen F/ihigkeiten in auffallendem Gegen- 
sa~z zu der sonst fast unversehr ten Gesamtloers6nliehkeit. Die Selbstwahrnehmung 

Abb. 1. Schriftprobe yon )fartin K. (Aufforderung: Bitte geben Sie uns Ihre Un~erschrift!) 

der eigenen St6rungen ist weitgehend erhal ten;  dies drfiekt sieh aueh darin aus, dab 
Herr  K. gelegentlieh in Trgnen ausbrechen kann,  wenn er dutch eine zu lang aus- 
gedehnte Untersuchung fibermfidet ist oder sieh bei einer Aufgabe iiberfordert fiihlt. 

Die neurologisehe Untersuehung ergab eine angedeutete HalbseitensehwS, che 
der  re. K6rperh~lfte mit  einer mimisehen Faeialisparese, einer leiehten Pronations- 
tendenz des re. Armes beim Armvorhal teversueh und  einer minimalen Steigerung 
des re. Patellarsehnenreflexes. Die Armmitbewegungen waren re. deutlieh lebhafter. 
Der Nuskeltonus wies eine geringgradige ErhShung im Sinne eines t~igors auf. Die 
Eneephalographie lief3 eine extreme Erweiterung der Subaraehnoidalr~iume er- 
kennen. Die mgehtige Verplumpung der Hirnfurehen war im parasagit talen Bereieh 
und  im Gebiet der beiden Inselzisternen am deutliehsten, erstreekte sieh aber fiber 
die gesamte Hirnoberfl/~che. Die inneren Liquorr~ume ba t t en  sieh bei der Unter-  
suehung nieht  geffillt. Es war abet  bereits einige Woehen vorher  in der II .  Medi- 
zinisehen Klinik eine Eneephalographie angefertigt worden, die eine miiehtige Er- 
weiterung der Seitenventrikel und  des I I I .  Ventrikels ha t te  erkennen lassen (Abb. 2). 

Zusammen/assung und Diagnose. Es handelt  sich um eine vermutlich 
seit etwa 2 Jahren bestehende fortsehreitende I-Iirnatrophie, die bei dem 
liebenswiirdigen, affektiv gut anspreehbaren Kranken zu einem er- 
hebliehen Verlust seines mnestisehen Besitzes gefiihrt hat und mit 
sehweren St6rungen der spraehliehen, gnostisehen und praktisehen 
Funktionen h6herer Ordnung verbunden ist. Da die Art der psyehisehen 
Krankheitserseheinungen mehr fiir eine allgemeine und gleiehm/iBige 
Hirnseh/~digung sprieht und aueh das Pneumeneephalogramm mit  
dieser Annahme in Einklang steht, muB auf Grund des klinisehen 
Befundes eine Alzheimersehe Krankheit  diagnostiziert werden. 

III. Genealogische Erhebungen 
Die vorliegende Kxankengeschichte gewinnt aber erst dadurch an 

Interesse, dab in der Verwandtsehaft des Martin K. zw61f weitere 
Arch. Psychiat. Nervenkr., Bd. 202 9 
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Familienmitglieder aufgefunden wurden, bei denen mit  Sicherheit 
ebenfalls eine Alzheimersche Krankhei t  vorlag. Die Mitteilungen, yon 
denen im folgenden berichtet wird, sind zum groBen Tell durch t{aus- 
besuche bei den noch lebenden Mitgliedern der Familien K. und B. 
gewonnen, zum anderen Tell durch briefliche Anfragen erg~nzt worden. 
Insgesamt konnten 25 Personen eingehend fiber die Familienanamnese 

Abb.2a und b. I~ueumencephalogramm des l>atienten Martin K. mit Darstellung der guBeren 
(Abb.2a) und inneren (Abb.2b) Liquorr~ume 

befrag~ werden, so dab die Richtigkeit der folgenden Angaben yon den 
verschiedensten Seiten her kontrolliert und fiberprfift und in zahlreichen 
Fgllen durch pers6nliche Aufzeichnungen, ]~riefe und F~milienunterl~gen 
bestgtig~ werden konn~en. Von den zw61f Verwandten des Martin K. 
bef~nden sich ~cht in klinischer Beob~chtung; bei ihnen sind die Kran- 
kengeschichten aus verschiedenen Nervenkrankenhgusern und Heil- 
anstalten beigezogen und den folgenden Angaben zugrunde gelegt 
worden 1. Drei Fglle wurden autoptisch verifiziert. Um die Ubersicht 

1 Fiir die ~berlassung yon Krankengeschichten und ~nderer Unterl~gen danke 
ich I-Ierrn Prof. BOD~CJtCEL, I-Ierrn Medizin~ldirektor BlSC~OF, I-Ierrn Prof. BRo- 
~ISC~, I-Ierrn Dr. FABIA~ und Herrn Medizinaldirekfor NADLEm 
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fiber die einzelnen Famil ienmitg l ieder  zu erleichtern, wird au f  den 

be i l iegenden S t a m m b a u m  (Abb. 3) verwiesen. 

1. Martin K., geb. 1907, siehe oben. 
2. Maria K., geb. 1903, gest. 1953, Schwester yon Martin K. Begabte Neu- 

philologin, die his zu ihrer Erkrankung in verschiedenen Mtinehner Oberschulen 
Unterrieht in Engliseh und FranzSsiseh erteilte. Mit 44 Jahren erstmMs ,,vermehrte 
Nervositgt". Mul3te beim Korrigieren der Sehiilerhefte 5fter als friiher in W6rter- 

Abb, 2b 

biichern nachschlagen. Konnte Disziplin in ihren Klassen nieht mehr aufrecht- 
erhMten. Mehrere voriibergehende Beurlaubungen wegen ,,Schw/iehezust/inden". 
Allm~ihlieh weiteres Nachlassen der Merkf/~higkeit. Vergag gelaufige Vokabeln und 
grammatikMische gegeln. Setzte sieh dem Gel/iehter der Schiilerinnen aus, als sie 
einen Satz yon unten naeh oben an die Tafel sehrieb. Im Dezember 1950 ers~mals 
klinisehe Beobachtung m einem Stgdtisehen Krankenhaus. Eneelohalographie: 
m/igiger tlydroeephMus internus und vergr6Berte SubarachnoidMrgume. Im Zu- 
sammenhang mit der Luftfiillung n~chtliche Unruhezust/inde mit wahnhafter Ver- 
kennung der Si~uat ion, miBtrauisehen Befiirehtungen und Verfolgungsideen. Im 
folgenden Jahr Pensionierung. Konn~e Wohnung nich~ mehr instand halten. 
Sehrieb alles auf Zettel auf. Fand sehliel31ieh ihr eigenes Zimmer nicht mehr und 
verga6, Gashahn zu sehliel~en. Sprache und Schrift ver~inderten sieh. 1952 zuneh- 
mende Angstlichkeit und Migtrauen, fiihlte sieh yon AngehSrigen verfolgt und 

9* 
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bedroht.  I m  Dezember 1952 Aufnahme 
in die hiesige Klinik. Aufnahmebe- 
fund: 0r t l iche und  zeitliche Desorien- 
tiertheit.  Amnestische und sensorische 
Aphasic. Rgumliehe Orientierungs- 
stSrung, Akalkulie und andere Werk- 
zeugstSrungen. Ausgezeiehncte affek- 
rive Anspreehbarkeit .  Neurologiseh 
o .B.  ~asehe  Versehleehterung des 
Allgemeinzustandcs. Wenige Woehcn 
naeh Verlegung in das Nervenkranken- 
haus H~ar Tod un te r  den Zeiehen des 
Kreislaufkollapses. 

Ergebnis der Hirnselction. Allge- 
meine erhebliehe Atrophie der Grog- 
hirnwindungen mit  s tarkem Klaffen der 
Furchen (Abb.4). Die motorische 
Region ist dabei relativ gut  erhalten. 
Basisgef/iBe im allgcmeinen zart,  hier 
und  da mit  gcringffigigen weiglichcn 
Einlagerungen. MiiBige Erweigerungen 
des Ventrikelsystems. Bei der histolo- 
gisehen Untersuchung (Prof. A .v .  
BRAUN~i)JZL) ergab sieh der Befund 
einer schweren Alzheimersehen Krank-  
heir mi t  typisehen Drusen- und  Fibril- 
lenver/~nderungen. 

3. Richard K., geb. 1874, gest. 
1939, Vatcr  yon Mart in  K. 

Strenger, pfliehtbewugter Studien- 
professor. Starke Sehmutz- und  Griin- 
spanphobie. Naehlasscn des Gedieht-  
hisses gegen Ende seines 6. Lebens- 
jahrzehntes.  Abnahme der geistigen 
Interessen. Gab Sehiilern Klasscn- 
arbeiten unkorrigiert  zuriiek. Ngeh 
einer Klassenvisitation kam es zur vor- 
zeitigen Pensionierung. Keine Anteil- 
nahme mehr an  der berufliehen Ent-  
wicklung der SShne. Wurde gleieh- 
giiltigcr und ,,kindlieher". Deutliehe 
Abblassung der anankast isehen Per- 
sSnliehkeitsziige. In  den letzten 
Lebensjahren zunehmende Merk- 
schwgehe; verlegte alle Gegenst/~nde. 

Abb.3. Stammbaum der Familien :B. und K. 
Erl~iuterungen. 0 Auch in h6herem Lebens- 
alter nicht psychisch krank. @ Keine Alzhei- 
mersche Krankheit. Das betreffende Familien- 
mitglied hut abet das 48. Lebensjahr nicht 
erreicht. (~ Schicksal des Familiemnitglieds 
nicht eruierbar. �9 Sieherer Erkrankungsfall 
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Verirrte sieh in bekann ten  Stragen. Stieg einmM auf  der falsehen Seite der 
StraBenbahn ein und  war mehrere Stat ionen lang auf  dem Tr i t tb re t t  der ver- 
sehlossenen li. Wagenti i r  eingeklemmt. Kurz ve t  Ausbrueh des zweiten Welt- 
kriegs im Alter yon 65 Jah ren  Einlieferung in Psyehiatrisehe Abteilung des Schwa- 
binger Krankenhauses.  ]3efund: Zeitliehe und 6rtliehe Desorientierung. Erhebliehe 
Wortfindungsst6rungen. Paraphasisehe Entgleisungen, logoklonisehe I terat ionen.  
Hoehgradiger und gleiehmgBiger allgemeiner Abbau des geistigen Besitzstandes. 
Bei Ausbrueh des Krieges aus gufteren Griinden vorzeitige Ent lassung aus dem 

Abb. 4. Fall 2: 3t~ria K: Atrophie der Orol~hirnwii~dungen rail deutIichem Klaffen der Furchen 

Krankenhaus .  Klinisehe Diagnose: Cerebralsklerose. Ted erfolgte wenige Woehen 
sp~Lter; keine Sektion. 

4. Amalie K., gel:. 1876, gest. 1947; Sehwester des Vaters yon ?r K. 
Arme Sehulsehwester. Als Volkssehullehrerin eingesetzt. Wurde 1925 Oberin 

in  niederbayrisehem Kloster. Zwei Jahre  spgter im Alter yon 51 Jah ren  Riiektr i t t  
yon diesem Poster~, da das Gedaehtnis versagte. Einige Jahre  noeh Aushilfslehrkraft. 
LieB alle Gegenstgnde herumliegen, erz~hlte alle Dinge mehrmals. Ab Ende 1937 
nu t  noeh zu Handtangerdiensten zu gebrauehen. Verbraehte  die letzten Lebensjahre 
in einem Altersheim. Fund sieh dort  nieht  mehr  zureeht. War  v611ig desorientiert,  
konnte  sieh nieht  mehr  allein an- und  auskleiden. Kurz ve t  ihrem Ted Uber- 
fi ihrung in die zustgndige fIeil- und  Pflegeanstalt. 

Aufnahmebe/und. Desorientiert,  starke Logoklonie, keine Verst~indigung mit  
der  Pat .  m6glieh. Nahrungsverweigerung. Rasehe Versehleehterung des Allgemein- 
zustandes. Ted im Alter yon 7t J a h r e n  naeh etwa 20jS~hriger Krankheitsdauer .  
Keine Sektion. 

5. Max K., geb. 1879, gest. 1937, Bruder des Vaters von Mart in K. 
Sehullehrer in oberpf~Llzisehem Bauerndorf. Beginn der Krankhei tssymptome 

nm das J a h r  1930, also mit  51 Jahren.  Wiederholte sieh dauernd im Unterr ieht .  
iKaehte bei einfaehen Reehenaufgaben Fehler und  wurde von den Sehulkindern 
verlaehg. Naeh erfolgloser Kur  in Bad T61z Pensionierung im Jahre  1934. Zuneh- 
mende ~erksehwiiehe und Teihlahmslosigkeit. Verirrte sieh in den Stragen. Sehwie- 
rigkeiten beim Spreehen und  Sehrelben. Ha t  beim Anziehen re. und li. Sehuh ~-er- 
weehselt. Einfaehe tggliehe Verriehtungen wie I~asieren oder Brotschneiden nieht  
mehr  m6glieh. MiBtrauiseh und  mensehenseheu. Im letzten Krankhei t s jahr  immer 
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hi~ufiger Verwirrtheitszust~inde. Versuchte dabei aus dam :Fenster zu springen. 
Starb 14 Tage nach seiner Unterbringung in der zust~ndigen Hail- und Pflege- 
anstalt. Wahrscheinlich keine Sektion. 

6. Elisabeth K.,  geb. 1856, gest. 1905, Groi~tante yon Martin K. 
Der GroBvater yon Martin K. heiratete in zweiter Ehe Elisabeth K.,  die 

Sehwester seiner ersten Frau. 
Beginn des geistigen Verfalls im 45. Lebensjahr. Nachlassen des Gediichtnisses. 

Haushalt konnte nicht mehr versorgt werden. Verlust aller frfiheren Kenntnisse und 
Fertigkeiten. War vorher als ausgezeichnete Strickerin bekannt; konnte jetzt  
einfachste Handarbeiten nicht mehr ausffihren. Verlegte siimtliche Gegensti~nde. 
Schob in den letzten 2 Lebensjahren alle Dinge, mit  denen sie in Bertihrung kam, in 
den Mund. Erkannte zuletzt die eigenen Kinder nicht mehr. Starb zuhause. Keine 
Sektion. 

7. Therese P., gab. 1856, gest. 1905 (?), Grol~tante yon Martin K. 
Zwillingsschwester yon Elisabeth K. Beginn der Krankheit  etwa im Jahre 1900. 

Die Krankheitserscheinungen waren denen ihrer Schwester spiegelbildlieh ~hnlich. 
Konnte den Haushalt nieht mehr versorgen, wollte ihre Schuhe verkehir herum an- 
ziehen. Starke Merkschw~Lche. Hat  sich in den Stra~en dauernd verlaufen. Kam im 
Gegensatz zu ihrer Schwester bald in ein Pflegeheim, mul3te wegen Verwirrtheits- 
zust~Lnden yon dort in fr~Lnkische Hail- und Pfiegeanstalt verlegt warden, wo sie im 
gleichen Jahr  wie ihre Schwester verstarb. Klinische Diagnose. Paralyse. (Die 
A]zheimersche Krankheit war damals noch nicht bekannt.) 

Sektionsergebnis. Hirnatrophie. Hydrocephalus ex vacuo 1. 

Be i  den  fo lgenden  drei  K r a n k h e i t s f ~ l i e n  handeI~ es s ich u m  die K i n d e r  

y o n  Theresa  P .  

8. Maria S., gab. 1880, gest. 1939, Tante zweiten Grades (Cousine des Vaters) 
yon Martin K. 

StraBenbahnschaffnerin in fr/inkischer Grol3stadt. ]~eginn der Krankheit  etwa 
im 50. Lebensjahr mit starker Verge$1ichkeit. Zwei Jahre sp/~ter eingehende sta- 
tion~re Untersuehung auf einer Neurologischen Abteilung. Diagnose: Alzheimer- 
sche Krankheit. Anschlie~end Invalidisierung. Verirrte sich mehrmals in der Stadt. 
Konnte zuhause nicht mehr gepflegt warden. Verbringung in eine Anstalt. Dort 1939 
verstorben. 

9. Emil P., gab. 1888, gest. 1943, Onkel zweiten Grades (Vetter des Vaters) yon 
Martin K. 

Notariatssekret~r. Fiinf Jahre vor seinem Tod starke Vergef~lichkeit. Mit 
50 Jahren Pensionierung. Verlegte und verlor s~mtliche Gegenst~nde. Einige Jahre  
vor seinem Tod Besuch der Sehwester in Nfirnberg; verirrte sich dort beim Auf- 
suchen eines 100 m entfernt wohnenden Bekannten und kehrte nach 2 Std ver- 
geblichen Suehens ratlos und verzweifelt zu seiner Schwester zuriick. Verstarb 1943 
zuhause. Keine Sektion. 

10. Franz P., gab. 1891, gest. i93t ,  Or&el zweiten Grades (Vetter des Vaters} 
yon Martin K. 

1 Krankengesehiehte und Sektionsergebnis konnten zwar yon uns nicht mehr  
aufgefunden warden. Wahrscheinlieh bezieht sich aber eine Vortragsmitteilung yon 
It .  ]~RA~X aus dam Jahre 1933, fiber die A. vo~ B]ZAII~Mi~HL in seinem Handbuch- 
beitrag berichtet, auf den gleichen Fall. Der yon ihm verSffentlichte Stammbaum 
(Abb. 5, die arabischen Ziffern wurden dabei der Abb. 3 angeglichen) und die yon 
ihm mitgeteilten Daten lassen daran kaum einen Zweifel zu. Folgt m~n seinen 
Angaben, so ist bei Therese P. die Diagnose durch die Sektion best~tigt worden. 
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Facharbeiter und Kontrolleur in grS~erem Industriebetrieb. ~ i t  35 Jahren 
Nachlassen des Ged~chtnisses, berufliches Absinken. Sehlief~lich nur noch Hand- 
langerdienste. Intellektuelle Verflaehung, ~aehlassen der Interessen, Austritt  aus 
dem Gesangsverein. SaG antriebslos zuhause herum. 1928 Pensionierung. Zu- 
nehmende Hilflosigkeit und Unselbst~ndigkeit. Wurde vSllig pfiegebediirftig. 
Neigung zu wahnhafter Situationsverkennung mit Verwirrtheitszust~nden und 
aggressiven Intentionen. Wegen fortgesetzter Nahrungsverweigerung Verbringung 
in ein Psychiatrisches Krankenhaus. Aufnahmebefund: Fortgeschri~tene Alz- 
heimersche Krankheit. Pat. gab nur noeh unverst~ndliehe Laute yon sich. Logo- 
klonie; hochgradige iterative Beseh~ftigungsunruhe; dazwischen Teilnahms- 
losigkeit und Somnolenz. Leiehte rigorartige TonuserhShung, sonst keine neurolo- 
gisehen Ver~nderungen. Im Anschlul~ an eine Eneephalographie hohe Temperaturen. 
Tod unter den Zeichen des Herz- und Kreis- 
laufversagens. 

Sektion. Hoehgradige allgemeine I-Iirn- 
atrophie mit  gleiehm~$igem Befall aller 
Hirnabschnitte (Abb. 6). 

11. Helga B., geb. 1894, gest. 1945, 
Tante zweiten Grades (Cousine des Vaters) 
yon Martin K. 

Prokuristin in s~chsischer GroSstadt. 
Mehrmaliger Stellungsweehse], berufliches 
Absinken bis zur Bfirohilfskraft. Im 
Gegensatz zu ihren friiheren moralischen 
Grunds~tzen Zusammenleben mit ~lterem 
Freund, der die Pat. wirtschaftlich aus- 

I 

I 

Abb.5. Stammbaum einer Alzheimer Fami- 
lie yon H. FRANK (1933). Modifiziert nach 

V. ~BRAUN}IiJHL 

nfitzte. Zunehmende Vergel~lichkeit. Auff~llige Nachl~ssigkeit der Kleidung, 
w~hrend vorher besonders gro6er Wert auf gepflegtes AuBeres gelegt wurde. Bei 
Besuchen yon Verwandten und Hams~erfahrten mehrmals in falsehe Zfige ein- 
gestiegen. War ihren Haushaltspflichten nicht mehr gewachsen. Wortfindungs- 
stSrungen. Schwere ~ul~ere Verwahrlosung. 1943 Unterbringung in einer Anstalt. 
Diagnose: Klinisch nnd eneephalographisch hirnatrophischer Proze~. In  den 
folgenden 2 Jahren zunehmende Merkschw~che und r~umliche 0rientierungsstSrung 
bei gut erhaltener PersSn]iehkeit und ]iebenswiirdigem, bescheidenem Verhalten. 
Anfang 1945 exi~us letalis. Keine Sektion. 

12. Johann B., geb. 1814, gest. 1871. Urgrogvater yon Martin K. Zweimal 
verheiratet; 20 Kinder, darunfer fiinf Zwillingspaare. 

Schullehrer und Kantor. Nach tier Sehulchronik ,,talentvoller, rechtlicher und 
ganz pfliehtgetreuer Mann", der die ,,hiesige Schule wieder in blfihenden Zustand 
brachte". In  den letzten Lebensjahren Ged~chtnisverlust. Vorzeitige Pensionierung. 
Konn%e die Sehuldisziplin in seiner Klasse nich~ mehr aufrechterhalten. Verirrte 
sieh mehrmals in der n~heren Umgebung und land nieht mehr naehhause zurfick. 
Zuletzt v511ige Desorientiertheit und Verkennung der eigenen AngehSrigen. Ver- 
starb mit  57 Jahren. 

13. Matthias B., geb. 1771, gest. 1825. Ururgrol~vater von Martin K. Ahnherr 
der Familien B. und K. 

Sein Lebenslauf kann mit Hilfe der Schulehronik und des Kirehenbuchs noch 
gut verfolgt werden. Wie sich aus diesen Unterlagen ergibt, war Herr B. ,,ein 
frommer pflichttreuer Mann, der yon allen Schulkindern hoeh geehrt war und am 
Nervenschlage s t a r b . . ,  sein Pfarrherr hiel~ Wilhelm de Scrier und unterstfitzte 
den braven Lehrer Matthias B. kriiftig im Unterricht".  Der sorgfs Beob- 
achtung dieses Pfan~herrn ist die Mitteilung zu verdanken, da[3 sieh Herr B. ,,aus 
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zU grofiem Amtseifer eine Schw~che seiner Nerven zuzog, die bis zur vSlligen 
Beraubung seiner Vernunft ffihrte". 

Die lateinischen Worte, die der katholische Geistliche am To@stag des Herrn B. 
in das Kirchenbuch eintrug, schildem nicht nur in pragnanter Kiirze die Erkrankung 
des Matthias B., sondem nehmen gleiehzei~ig das Schicksal vieler seiner Naeh- 
fahren vorweg. Sie seien daher an den SehluB dieses Berichtes gesetzt. ,,Anno 1825, 
die 21 martii, hora quinque vesperi obiit et elapsis 42 horis sepultus est honora~us 

Abb. 6. Fall 10: Franz P: allgemeine ttirnatrophie 

Matthias B., aedituus et ludimagister in Aschach, uetatis 54 annorum. Vir opprime 
bonus et officio suo omnibus numenis satisfaciens, et ex nimio fervore in adimplendo 
munere suo debilitatem nervorum, postremo ad rationis privationem usqne sibi 
contrahens. Absolu~ione, extrema unctione et benedictione papali donatus." 

Ergebnisse 
Es hande l t  sich u m  eine Fami l ie ,  bei der  sieh in ffinf aufe inander-  

folgenden Genera t ionen  F/tlle von Alzheimerscher  K r a n k h e i t  nachweisen 
liel3en. W/~hrend die ] i ingste Beobaeh tung  ers t  in  den vergangenen  
?r gemach t  wurde,  l iegt  d i e / t l t e s t e  berei ts  140 J a h r e  zuriick.  Die 
Diagnose s t i i t z t  sich in  drei  F/i l len a u f d a s  Ergebnis  der  Gehirnsekt ion,  be i  
den i ibr igen E r k r a n k t e n  auf  die K e n n t n i s  des charak te r i s t i schen  K r a n k -  
hei tsver laufs  und  auf  die kl inischen Befunde,  die bei  mehreren  Fami l ien-  
mi tg l iedern  an H a n d  fr i iherer  Krankengesch ich ten  e rmi t t e l t  werden 
konnten .  I n  vier  Fa l l en  konn te  die H i rna t roph i e  auch rad iograph isch  
nachgewiesen werclen. ] )as  E r k r a n k u n g s a l t e r  (siehe Tabelle)  l iegt  
durchschn i t t l i ch  bei  48 J a h r e n  ; nur  in e inem Fa l l  h a t t e  der  E r k r a n k t e  das  
40. Lebens j ah r  noch n ich t  erreieht .  Eine  Abh/ ingigke i t  des E rk rankungs -  
a l ters  yon der  Generat ionsfolge konn te  n ich t  fes tges te l l t  werden.  Die 
Ansicht ,  dab  sich die Alzheimersehe  K r a n k h e i t  be im Auf t r e t en  in meh-  
reren aufe inander fo lgenden  Genera t ionen  in e inem j i ingeren Lebens-  
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alter manifestiert, finder also in der yon uns beobachteten Familie keine 
Best~tigtmg. Von den 13 Erkrankten  waren 7 m/innlieh und 6 weiblich; 
eine gesehlechtsbegrenzte ~anifes ta t ion der Anlage war nieht erkennbar. 
Die K_rankheitsdauer betrug durchsehnittlleh 7 Jahre  (siehe Tabelle) und 
war yon der Generationsfolge ebenfalls unabhgngig. In  einem Tall lagen 
zwisehen Beginn der Erkrankung und Tod 22 Jahre;  dagegen betrug die 

Tabelle. Erlcrankungsalter und Kranlcheitsclauer bei den verschiedenen 
Famillenmitgliedern 

Erkrankungs- lrrankheits- 
Generation Kennziffer Name alter dauer 

Jahre  ~ahre 

I 
II 

III 
III 
IV 
IV 
IV 
IV 
IV 
IV 
IV 
V 
V 

Durchschnitt: 

13 
12 

6 
7 
3 
4 
5 
8 
9 

10 
11 
2 
1 

Matthias B. 
Johann B. 
Elisabeth K. 
Therese P. 
Richard K. 
Amalie K. 
Max K. 
Anna S. 
Emil P. 
:Franz P. 
Hclga B. 
Maria K. 
Nar~in K. 

ca. 50 
ca. 52 

45 
44 

ca. 60 
ca. 49 
ca. 51 

50 
50 
35 

ca. 44 
44 
51 

48 Jahre 

4 
5 
4 
5 
5 

ca. 22 
8 
9 
5 
5 
7 
6 

7 Jahre 

ktirzeste Krankhei tsdauer  4 Jahre.  In  allen F/~llen, in denen eine ent- 
sprechende Naehpriifung m6glieh war, fehlten schwerwiegende neurolo- 
gisehe Begleiterscheinungen. Bei zwei der Erkrankten  handelt  es sich um 
Zwiltingssehwestern; die Krankhei t  setzte bei ihnen kurz hintereinander 
ein und der Tod erfolgte im gleichen Jahr.  Sichere Itinweise auf  eine 
Eineiigkeit waren nicht gegeben. Bei ihnen, aber aueh bei allen anderen 
Familienmitgliedern, wiesen die Krankhei tssymptome eine fast  spiegel- 
bildliehe ~hnlichkeit  auf  und entspraehen v61llg dem yon A L z ~ E I ~  
besehriebenen Typ tier pr~isenilen Demenz. 

Der Erbgang 1/igt auf  eine Dominanz mit  ungew6hnlich hoher ~ani -  
festation sehliegen. Die Durehsehlagskraft  der Erbanlage ist so gro$, dag 
nur in einem einzigen Tall ein sicherer Anlagetr/~ger, der das entsprechende 
Alter erreieht hat, nieht manifest erkrankt  ist. Die Erkl~irung fiir diese 
ungew6hnliche Manifestationsh/~ufigkeit k6nnte in dem Umstand be- 
griindet sein, dab es sich bei der ftir die Erkrankung verantwortliehen 
Erbanlage um ein besonders durchsehlagkr/~ftiges Gen handelt. Man 
k6nnte aber aueh daran denken, dab das ganze Genmilieu in dieser Sippe 
bei den einzelnen Familienmitgliedern sehr Khnlieh ist und der Krank-  
heitsmanifestation besonders entgegenkommt. Es ist uns aufgefallen, dab 



138 B_~s LAUTER: 

Charakter ,  Lebensweise,  beruf l iche  Ste l lung nnd  soziale Pos i t ion  auch 
bei  solchen Fami l i enmi tg l i ede rn  wei tgehende  ]6_hnlichkeiten aufwiesen, 
die ke inen  persSnl ichen K o n t a k t  m i t e inande r  pflegten. Viel leicht  is t  
diese l~bere ins t immung,  yon  der  auch die frf iheren Genera t ionen  be- 
troffen sind, in einer  gle ichar t igen,  die Mani fes ta t ion  der  Alzheimerschen 
K r a n k h e i t  fSrdernden  Genkons te l l a t ion  zu suehen. 

E ine  exak t e  B e s t i m m u n g  des Erbganges  bei  der  Alzhe imersehen  
K r a n k h e i t  k a n n  nur  yon  der  erbbiologisehen Durchforschung mSgl iehs t  
vieler  Sippen,  n i ch t  a b e t  yon  einer  E inze lkasu i s t ik  e rwar t e t  werden.  Die 
vor l iegende Beobaeh tung  un te r s t r e i eh t  jedoeh in Verb indung  m i t  den 
berei ts  bekann ten  F/~llen des Schr i f t tums  d ie / i t io]ogische  Bedeu tung  der  
t t e r ed i t / i t  f i ir  die E n t s t e h u n g  der  Alzhe imersehen  K r a n k h e i t  u n d  s t eh t  
m i t  de r  yon  versehiedenen  A u t o r e n  ge~u/~erten V e r m u t u n g  eines do- 
m i n a n t e n  Erbganges  he rvo r r agend  in Einklang .  

Zusammenfassung 
Es wi rd  fiber eine Fami l i e  ber iehte t ,  yon der  13 Mitg l ieder  in  ff inf  

Genera t ionen  an  e iner  Alzhe imersehen  K r a n k h e i t  l i t ten .  Die Diagnose  
wurde in  drei  F~l len  au top t i s eh  verif iziert .  Der  E r b g a n g  i s t  d o m i n a n t  u n d  
zeigt  eine hohe  Mani fes ta t ionsra te .  
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